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Points Forts a comprendre 


• Le terme de polykystose renale regroupe 

2 maladies distinctes, la forme autosomique 
dominante, maladie hereditaire renale de loin 
la plus frequente qui est developpee ici, 
et la forme recessive, beaucoup plus rare, 
touchant principalement l’enfant. 

• La polykystose renale autosomique dominante 
(PKD) est caracterisee par le developpement 
progressif de kystes renaux multiples bilateraux 
dont la principale consequence est l’e volution 
vers l’insuffisance renale terminale a un age 
assez tardif, vers la sixieme decennie. 

• Les complications renales les plus frequentes 
sont l’hypertension arterielle, les hemorragies 
et les infections de kystes. II existe egalement 
des manifestations extrarenales de la polykystose 
renale autosomique dominante. Une polykystose 
hepatique presente dans la majorite des cas 
mais souvent sans consequences severes, 

des anevrismes intracerebraux, beaucoup 
plus rares mais exposant a des accidents 
de rupture engageant le pronostic vital. 

Une atteinte des valves cardiaques dans 1/4 
des cas, bien que peu symptomatique, temoigne 
du caractere systemique de cette affection. 

• Malgre l’identification des 2 genes 
(PKD1 et PKD2) mutes dans cette maladie, 
les mecanismes impliques dans la kystogenese 
restent encore mal compris. 


L a polykystose renale autosomique dominante 
(PKD) est une maladie hereditaire se manifestant 
generalement a Page adulte et caracterisee par 
Pexistence de multiples kystes renaux et souvent hepatiques. 
Elle represente Pune des maladies hereditaires les plus 
frequentes, avec une prevalence estimee a 1/1 000. Elle 
est responsable d’environ 8 a 10% des causes d’insuf- 
fisance renale terminale 

Genetique et physiopathologie 

La PKD est une maladie monogenique avec heteroge- 
neity genetique ; 80 % des cas sont lies a une mutation 
du gene PKD1 situe sur le chromosome 16, 10 a 15% 


des cas etant lies a une mutation du gene PKD2 situe sur 
le chromosome 4. L’ existence d’un troisieme locus de la 
PKD est possible. 

Par ailleurs, on s’est rendu compte que dans les tissus 
atteints comme le rein, il survenait une mutation soma- 
tique de PKD 1 (ou PKD2) inactivant le deuxieme allele. 
Ce modele rappelle celui des genes suppresseurs de 
tumeur impliques dans de nombreux cancers. Les genes 
PKD 1 et PKD2 codent de grandes proteines transmem- 
branaires, les polycystines 1 et 2 qui s’associent entre 
elles a la membrane. Ce complexe forme un canal a 
cations permeable au calcium. Sa fonction reste cependant 
inconnue. Les mecanismes impliques dans la kystogenese 
renale font intervenir : une proliferation accrue et une 
differenciation incomplete des cellules epitheliales 
tubulaires ; une secretion de fluide intrakystique respon- 
sable de Pexpansion des kystes; un remaniement de 
la matrice extracellulaire. Les mecanismes impliques 
dans la formation des anevrismes intracraniens restent 
mysterieux. 

Manifestations cliniques 

Manifestations renales 

1. Douleurs lombaires 

La moitie des patients atteints de PKD ont des douleurs 
lombaires et (ou) abdominales chroniques liees a la pre- 
sence de kystes renaux et (ou) hepatiques (v. infra) dont 
la taille peut atteindre plusieurs centimetres. L’incidence 
de telles douleurs augmente avec Page et la taille des 
kystes. La survenue de douleurs aigues doit faire rechercher 
une complication (v. infra). 

2. Hematurie macroscopique 

Trente a 50 % des patients presentent au moins un 
episode d' hematurie macroscopique. L’ hematurie est 
habituellement liee a la rupture d’un vaisseau situe dans 
la paroi d’un kyste suivie de la rupture du kyste dans les 
voies urinaires. Une hemorragie intrakystique peut se 
traduire par des douleurs lombaires isolees sans hematurie 
en 1’ absence de rupture du kyste. L’ hematurie macro- 
scopique survient le plus souvent spontanement mais 
peut faire suite a un effort soutenu ou a un traumatisme 
mineur. Elle peut se compliquer d’un caillotage dans les 
voies urinaires responsable d’ obstruction ou exception- 
nellement d’hematome perirenal en cas de rupture 
kystique. Enfin, une hematurie macroscopique chez un 
patient polykystique peut etre liee a une lithiase urinaire 
(v. infra). 
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Une hematurie microscopique est notee chez 1/4 des 
patients atteints de PKD. La proteinurie reste moderee 
(< 1 g/24 h) au cours de la PKD. L’ apparition d’une pro- 
teinurie importante voire d’un syndrome nephrotique 
doit faire rechercher une cause surajoutee. 

3. Infections urinaires 

Elies sont frequentes au cours de la PKD. Tout syndrome 
febrile survenant chez un patient polykystique doit amener 
a la recherche d’une infection urinaire. A l’instar de la 
population generale, les infections urinaires au cours de 
la PKD surviennent plus souvent chez les femmes (65 %) 
que chez les hommes (25 %), sont acquises par voie ascen- 
dante, et sont liees generalement a des enterobacteries 
( Escherichia coli). Elies peuvent correspondre a une 
infection du parenchyme renal non kystique ou d’un 
kyste renal et se revelent par un syndrome febrile, des 
douleurs lombaires et une symptomatologie d’ infection 
urinaire basse inconstante (dysurie, pollakiurie, brulures 
mictionnelles, tenesme vesical). Un examen cytobacte- 
riologique des urines (ECBU) sterile ne permet pas 
d’eliminer une infection d'un kyste renal (kyste non 
communicant avec les voies urinaires). Les hemocultures 
sont souvent positives, notamment en cas d’ infection de 
kyste. L’echographie et surtout la tomodensitometrie 
peuvent parfois permettre de localiser un kyste au conte- 
nu heterogene evocateur d’ infection et d’eliminer une 
obstruction des voies urinaires. Ces examens radiologiques 
peuvent egalement orienter une ponction d’un kyste en 
vue d’une documentation bacteriologique. 

Le diagnostic differentiel recouvre une infection de 
kyste hepatique, une sigmoidite diverticulaire, une endo- 
cardite et toute autre cause de syndrome febrile a evoquer 
chez un patient non polykystique. 

4. Lithiase urinaire 

Son incidence au cours de la PKD est plus elevee que 
dans la population generale, une lithiase renale surve- 
nant chez un tiers des polykystiques dans certaines 
series. Elle pourrait etre favorisee par une stase urinaire 
liee a la presence des kystes renaux. Contrairement a la 
population generale, la lithiase urique (60 % des cas) est 
plus frequente que la lithiase oxalocalcique. Le facteur 
favorisant essentiel est un pH urinaire bas (pH < 6) qui 
semble etre lie a un trouble de l’excretion urinaire de 
NH4+. Les complications de la lithiase renale au cours 
de la PKD sont identiques a celles survenant en dehors 
de cette derniere : hematurie macroscopique, colique 
nephretique, infection urinaire. Chez un patient atteint 
de PKD, une lithiase renale obstructive, meme unilaterale, 
peut entrainer l’aggravation aigue d’une insuffisance 
renale chronique preexistante. L’ abdomen sans prepa- 
ration, complete par une echographie et eventuellement 
la tomodensitometrie abdomino-pelvienne, permet 
d’objectiver la lithiase et une eventuelle dilatation des 
voies urinaires. Cependant le diagnostic d’une dilatation 
des cavites pyelocalicielles peut se reveler difficile a 
l’echographie dans le cas d'un volumineux rein poly- 
kystique. 


5. Hypertension arterielle 

Une hypertension arterielle (HTA) est notee chez 30 a 
60 % des patients polykystiques avant F installation de 
F insuffisance renale chronique, et chez 80 % des patients 
au stade de F insuffisance renale terminale. Elle est reve- 
latrice de la PKD dans 10 a 20% des cas, et precede 
souvent F installation de l’insuffisance renale chronique. 
Elle pourrait etre en partie liee a une activation du systeme 
renine-angiotensine secondaire a une ischemie intra- 
renale consecutive a une compression du parenchyme 
renal par les kystes. Les complications de F hyperten- 
sion arterielle au cours de la PKD sont identiques a 
celles de la population generale avec probablement une 
plus 

grande incidence d’hypertrophie ventriculaire gauche. 
Cependant, a l’inverse des autres nephropathies, il 
n’existe pas de demonstration claire du role de F hyper- 
tension arterielle dans la progression de l’insuffisance 
renale chronique au cours de la PKD. Les causes d’hyper- 
tension arterielle secondaire (stenose de l’artere renale, 
hyperaldosteronisme primaire, pheochromocytome) 
sont exceptionnelles au cours de la PKD. 

6. Cancer renal 

Contrairement a une idee repandue, l’incidence des cancers 
renaux ne semble pas etre augmentee au cours de la PKD 
en comparaison avec la population generale. Cependant, 
le diagnostic d’une tumeur renale chez un polykystique 
peut etre difficile et parfois tardif etant donne que les 
signes evocateurs d’une telle tumeur dans la population 
generale, a savoir Fhematurie et les douleurs lombaires, 
sont frequents au cours de la PKD en F absence de tout 
processus neoplasique. De plus, les examens radiolo- 
giques (scanner, imagerie par resonance magnetique 
[IRM]) permettent difficilement de distinguer une tumeur 
maligne au sein de multiples kystes remanies. 

7. Insuffisance renale terminale 

La progression de F insuffisance renale chronique est 
rapide au cours de la PKD en comparaison avec d’ autres 
nephropathies tubulo-interstitielles. La baisse de la 
clairance de la creatininemie est de 5 mL/min/an une 
fois que cette clairance devient inferieure a 50 mL/min. 
La probability de survenue d’une insuffisance renale 
terminale est de 25 % a 50 ans et de 50 a 75 % a 70 ans, 
Page moyen au moment de la mise en hemodialyse etant 
de 55 ans. Cette progression rapide de l’insuffisance 
renale au cours de la PKD contraste avec une proteinu- 
rie faible voire absente chez la majorite des patients. 
Cependant, l’evolution de la fonction renale est variable 
d’une famille de polykystiques a une autre, voire d’un 
individu a F autre au sein d’une meme famille (faible 
concordance intrafamiliale). Les facteurs aggravant la 
progression de F insuffisance renale au cours de la PKD 
sont le sexe masculin, la race noire, F association au 
gene PKD1. Dans les formes liees a PKD2, le develop- 
pement des kystes renaux est plus lent et la survenue de 
F insuffisance renale terminale plus tardive (10 a 15 ans) 
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par rapport aux formes liees a PKD1. Par contre, il 
n’existe pas d’argument clair en faveur d’un role de 
l'hypertension arterielle ou des infections urinaires dans 
la progression de Finsuffisance renale au cours de la PKD. 

Manifestations extrarenales 

Les manifestations extrarenales de la PKD sont dominees 
par la polykystose hepatique et les anevrismes intra- 
cerebraux. 

1. Polykystose hepatique 

Les kystes hepatiques sont la manifestation extrarenale 
la plus frequente de la PKD, survenant dans 50 a 90 % 
des cas. 11s derivent de dilatations de micro-hamartomes 
biliaires et se developpent plus tardivement par rapport 
aux kystes renaux. L’atteinte hepatique, qui peut etre 
isolee, est plus severe chez les femmes ; le role aggravant 
des grossesses, voire des traitements hormonaux, a ete 
evoque par certains auteurs. 

La polykystose hepatique est le plus souvent asympto- 
matique, mais elle peut etre responsable de douleurs 
abdominales liees a la distension de volumineux kystes, 
ou de complications dues a: 

- une hemorragie intrakystique (douleurs abdominales 
aigues) ; 

- une infection de kyste revelee par un syndrome febrile 
et des douleurs abdominales. Ces infections de kystes 
hepatiques sont generalement dues a des bacilles gram- 
negatifs, notamment les enterobacteries (E. coli). Les 
hemocultures sont souvent positives. L’echographie et 
surtout la tomodensitometrie peuvent parfois per- 
mettre la localisation d’un kyste hepatique au contenu 
heterogene, et guider une eventuelle ponction de kyste 
en vue d'une documentation bacteriologique ; 

- une compression de la veine porte (hypertension 
portale), de la veine cave inferieure voire des cavites 
cardiaques (cedemes, ascite), des veines sus-hepatiques, 
ou des voies biliaires (ictere). 

D’autres manifestations hepatiques sont exceptionnelles 
au cours de la PKD, par opposition a la polykystose 
autosomique recessive : fibrose hepatique avec hyper- 
tension portale, dilatation des voies biliaires intrahepa- 
tiques (maladie de Caroli). 

2. Anevrismes intraeerebraux 

La survenue d’un anevrisme intracerebral est notee chez 
environ 8 % des patients atteints de PKD. 11 existe une 
segregation familiale, la survenue d’un anevrisme intra- 
cerebral n’etant pas toujours liee a l’hypertension arte- 
rielle. La survenue de signes neurologiques aigus chez 
un polykystique, notamment de cephalees inhabituelles 
et atypiques doit amener a eliminer en urgence une 
(pre-)rupture d’ anevrisme cerebral. Comme pour toute 
suspicion d’hemorragie meningee, le scanner cerebral 
est l’examen de premiere intention, la ponction lombaire 
n’etant realisee qu’en deuxieme intention, en cas de 
doute persistant. L’angiographie cerebrale des 4 vaisseaux 
semble etre greffee de complications plus frequentes 


chez les polykystiques en comparaison avec la population 
generate. Elle est supplantee par l’angio-IRM cerebrale 
qui permet de localiser 1’ anevrisme (anterieur dans la 
majorite des cas), de preciser sa taille, l’existence d’un 
spasme et d’autres anevrismes eventuels. 

La rupture d’un anevrisme cerebral, qui peut recidiver, 
est une complication grave de la PKD, 45 % des patients, 
souvent jeunes, gardant des sequelles neurologiques 
suite a un tel accident. II est done essentiel de depister 
l’existence d’un anevrisme intracerebral au cours de la 
PKD. Un tel depistage par angio-IRM est realise uni- 
quement chez les patients ayant des antecedents familiaux 
d’ anevrismes intraeerebraux. Son utilite au-dela de 50 ans 
reste discutee. En cas de negativite de la premiere angio- 
IRM cerebrale de depistage, cet examen doit etre repete 
tous les 3 a 5 ans, 1’ apparition d’ anevrismes intra- 
cerebraux etant possible au cours du suivi. 

3. Autres 

• Valvulopathies : une valvulopathie essentiellement 
mitrale (prolapsus) ou aortique est notee chez 15 a 25 % 
des patients atteints de PKD. Une greffe bacterienne est 
possible. II est done indispensable de realiser une echo- 
graphie cardiaque systematique au moment du diagnostic 
de la PKD mais aussi d’une fa£on reguliere au cours 
du suivi. Des anevrismes coronaires et des dissections 
arterielles dans des sites varies ont ete egalement rap- 
portes au cours de la PKD. Ces anomalies valvulaires et 
arterielles semblent etre liees a des anomalies de la 
matrice extracellulaire. Nous avons deja signale la 
frequence de l’hypertrophie ventriculaire gauche au 
cours de la PKD. 

• Des kystes peuvent se developper au niveau du 
pancreas, de la rate, voire des arachnoides. 

• La survenue de hernies inguinales et (ou) ombilicales 
a ete rapportee dans certaines families de polykystiques. 

• Une polyglobulie est exceptionnelle au cours de la 
PKD et pourrait etre liee a une synthese d’erythropoietine 
par les cellules perikystiques. 

• Une augmentation de I’incidence de la diverticulose 
colique au cours de la PKD suggeree par certaines etudes 
reste controversee. 


Diagnostic 

■ Diagnostic positif 

Le diagnostic positif d’une PKD repose sur: 

• Vexistence d’une histoire familiale compatible avec 
le diagnostic, la survenue d'une neomutation etant 
assez rare. Cependant, des cas familiaux peuvent etre 
meconnus, le deces etant survenu avant que le dia- 
gnostic de PKD soit fait ; 

• les donnees radiologiques : l’echographie est une 
technique rapide et non invasive ideale pour le dia- 
gnostic et le depistage de la PKD. Les arguments 
echographiques en faveur d’une PKD sont l’existence 
de 2 reins dont la taille est augmente et comportant de 
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multiples kystes corticaux et medullaires. Le scanner 
avec injection de produit de contraste est une technique 
plus sensible que Pechographie pour le reperage de 
kystes renaux (< 0,5 cm) mais il n’est pas realise en 
premiere intention. L’ interpretation des donnees 
radiologiques doit prendre en compte le fait que l’in- 
cidence des kystes renaux au cours de la PKD soit 
croissante avec Page, et que la survenue de kystes 
renaux simples est frequente dans la population generale 
apres 50 ans (fig. 1 et 2) ; 

• cm moins 2 kystes renaux uni- ou bilateraux avant 
Page de 30 ans ; 

• au moins 2 kystes renaux sur chaque rein entre 30 et 
59 ans ; 

• au moins 4 kystes renaux sur chaque rein apres 
Page de 60 ans. 

Ces criteres diagnostiques ont cependant ete valides 
essentiellement dans les formes liees a PKD1. 

• Etudes de liaisons genetiques : V importance de la 
taille de PKD 1 qui comporte 46 exons exclut la recherche 
directe en routine de mutations au sein de ce gene. Les 
etudes de liaisons genetiques sont de realisation plus 
aisee mais necessitent la presence d’au moins 2 individus 
atteints au sein d’une famille. Elies comportent cependant 
le risque d’erreur potentielle en cas de recombinaison 
genique. Ce risque peut etre amoindri par Putilisation de 
marqueurs intrageniques et (ou) flanquant les 2 extremites 
du gene. 

• Le diagnostic de PKD repose essentiellement sur 
V etude de I’histoire familiale et Pechographie. Le dia- 
gnostic est aise en presence d’ antecedents familiaux 
clairs et la presence a Pechographie de 2 reins dont la 
taille est augmentee et comportant de multiples kystes. 
En cas de negativite de Pechographie, un scanner est 
realise. L’ absence de kystes detectes par ces 2 examens 
au-dela de 30 ans permet d'exclure le diagnostic de 
PKD, dans les formes associees a PKD1, mais aussi a 
PKD2, comme Pont montre des etudes recentes. 



Visualisation de reins polykystiques en tomodensitometrie. 
Noter la progression des kystes a 7 ans d’intervalle (d’ apres 
Torres, J Am Soc Nephrol 2000). 


■I Aspect macroscopique d’un rein 
chez un patient atteint de polykys- 
tose autosomique dominante. 


Diagnostic differentiel 

1. Maladies kystiques renales non hereditaires 

• Kystes benins simples : il s’ agit du diagnostic diffe- 
rentiel le plus important vu la frequence des kystes 
renaux benins simples apres 50 ans. L’ absence d’aug- 
mentation de la taille des reins, la presence de kystes 
unilateraux dans certains cas et Pabsence d’autres symp- 
tomes lies a la PKD, permettent d’eliminer ce diagnostic. 
En cas de difficulty diagnostique, les criteres diagnostiques 
de la PKD (v. supra ) peuvent se reveler utiles. 

• Kystes acquis au cours de Vinsuffisance renale ter- 
minate : le developpement de kystes renaux est frequent 
chez Pinsuffisant renal chronique et Phemodialyse avec 
un risque de degenerescence maligne. Cependant, 
contrairement a la PKD, ces kystes se developpent 
apres Pinstallation de Pinsuffisance renale chronique, 
sur des reins de petite taille. 

• Une dysplasie kystique renale peut etre ecartee par 
son caractere generalement unilateral. 

2. Maladies kystiques renales hereditaires 

• Polykystose renale autosomique recessive : il s’ agit 
d’une maladie pediatrique aboutissant en general a 
Pinsuffisance renale terminate avant Page de 18 ans. 
Son mode de transmission, son association a une fibrose 
hepatique, et accessoirement a des dilatations des voies 
biliaires intrahepatiques, ainsi que le developpement 
essentiellement medullaire (canal collecteur) des kystes 
permettent de la distinguer de la PKD. 

• Maladie de von Hippie Lindau : la presence de kystes 
renaux est frequente au cours de cette maladie hereditaire 
autosomique dominante. La presence de tumeurs renales 
associees (carcinomes a cellules claires), d’hemangio- 
blastomes retiniens ou cerebraux, voire de pheochromo- 
cytomes, permet de distinguer la maladie de von Hippel 
Lindau de la PKD. 

• La sclerose tubereuse de Bourneville (autosomique 
dominante, mais souvent sporadique) peut s’accompagner 
de la presence de kystes renaux multiples. Les signes 
cutanes caracteristiques, et la presence d’angiomyolipomes 
renaux et de tubaires intracerebraux periventriculaires 
permettent d’ecarter le diagnostic de PKD. 
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Traitement 

• Douleurs lombaires et abdominales : les douleurs 
chroniques sont hahitucllcment soulagees par les antalgiques 
simples. En presence d’un volumineux kyste renal, une 
ponction evacuatrice, associee a une alcoolisation ou a 
1’ injection de minocycline pour eviter une recidive 
quasi-certaine, peut etre proposee. Les indications des 
resections chirurgicales des kystes renaux sont excep- 
tionnelles. 

• Hematurie inacroscopique : le repos, l'hyperhydratation 
et eventuellement 1’ administration d’antalgiques simples 
sont suffisants dans la majorite des cas, la resolution 
spontanee de l’hematurie macroscopique etant la regie. 
En cas d’ obstruction des voies urinaires par caillotage 
une mise en place de sonde JJ est realisee. 

• Infection de kystes renaux et hepatiques : on a recours 
a des antibiotiques ayant une bonne diffusion dans les 
kystes, tels que les fluoroquinolones ou le trimethroprime 
sulfamethoxazole. Les (3-lactamines et les aminosides 
ont une moins bonne diffusion intrakystique. Cependant, 
la ceftriaxone, qui est eliminee a 40 % dans la bile, peut 
etre utilisee dans le traitement d’infections de kystes 
hepatiques. En cas de persistance du syndrome febrile et 
du syndrome inflammatoire apres 5 jours d'une antibio- 
therapie adaptee, un drainage du kyste sous reperage 
echographique ou scanographique est indique. La duree 
du traitement antibiotique n’est pas codifiee, mais une 
duree minimale de 6 semaines semble necessaire. 

La prevention des infections urinaires basses est primor- 
diale et passe par les recommandations habituelles. 

• Hypertension arterielle: son traitement, au cours de 
la PKD, fait appel aux differentes classes therapeutiques 
habituelles. Rappelons cependant la necessite d’une 
utilisation prudente des diuretiques chez les patients 
atteints de PKD qui presentent habituellement une fuite 
sodee urinaire importante en 1’ absence de tout traite- 
ment diuretique. Le patient atteint de PKD a un risque 
cardiovasculaire plus eleve par rapport a la population 
generale, cette majoration du risque etant liee en partie a 
l’insuffisance renale chronique. Un controle strict de la 
pression arterielle, ainsi que des autres facteurs de 
risque cardiovasculaires, est done primordial. 

• Lithiase urinaire : son traitement ne differe pas de 
celui dans la population generale. L’ element essentiel de 
la prise en charge de la lithiase urique, majoritaire au 
cours de la PKD, est Falcalinisation des urines, par 
apport d’eau de Vichy par exemple. II convient de ne 
pas depasser un pH urinaire de 8 vu le risque de precipita- 
tion d’une lithiase phosphocalcique et d’infection. La 
prevention de la lithiase oxalocalcique passe par des 
apports hydriques superieurs a 3 L/j etales sur la jour- 
nee, un regime normocalcique (0,8 a 1 g/j), de faibles 
apports alimentaires en oxalate (oseille, chocolat...), et 
des apports controles en sodium (6 g/j) et en proteines 
(0,8 a 1 g/kg/j). 

• Insuffisance renale chronique : sa prise en charge, 
au cours de la PKD, n’est pas differente de celle au 
cours d’ autres nephropathies. Rappelons cependant 


quelques particularites concernant l’insuffisance renale 
chronique au cours de la PKD. 

A l’inverse des autres nephropathies notamment glome- 
rulaires, il n’existe pas de benefice clair des inhibiteurs 
de l’enzyme de conversion sur la progression de l’insuf- 
fisance renale chronique au cours de la PKD. 

A niveau comparable de fonction renale, l’installation 
de l’anemie semble plus tardive et les besoins en ery- 
thropoietine moindres chez les patients atteints de 
PKD en comparaison avec d’ autres nephropathies. 

La dialyse peritoneale n’est pas contre-indiquee chez le 
patient atteint de PKD, malgre la presence dans certains 
cas de volumineux reins polykystiques. 

La transplantation renale doit parfois etre precedee par 
F ablation chirurgicale d’un volumineux rein poly- 
kystique occupant la fosse iliaque et pouvant gener 
F implantation du greffon renal. 

En cas de greffe renale a partir d’un donneur vivant 
apparente, des tests genetiques (v. supra), en plus d’un 
scanner renal, peuvent s’averer indispensables pour 
ecarter un eventuel porteur asymptomatique avant l’age 
de 30 ans. ■ 


Points Forts a retenir 


• La polykystose renale autosomique 
dominante est la maladie hereditaire 
renale la plus frequente. Elle est caracterisee 
par le developpement de kystes renaux 
multiples et par 1’evolution vers l’insuffisance 
renale terminale dont l’incidence augmente 
avec l’age. 

• Les complications renales les plus frequentes 
sont les hemorragies et les infections de kystes. 

• Les manifestations extrarenales de la PKD 
sont dominees par la polykystose hepatique 
et les anevrismes intracerebraux. 

• La prise en charge de l’insuffisance renale 
chronique au cours de la PKD ainsi 

que les modalites de suppleance extrarenale 
et de tranplantation sont sensiblement 
similaires a celles des autres nephropathies. 


- Pour en savoir plus - 

Griinfeld JP, Joly D. Polykystose renale et autres nephropathies 
hereditaires. Encycl Med Chir (Elsevier, Paris). 

Akos Encyclopedie Pratique de Medecine, 5-0530, 1998. 
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